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Zaburzenia funkcji jezykowych i innych funkcji
poznawczych w otepieniu semantycznym

Disorders of Language Functions and Other Cognitive Functions
in Semantic Dementia

STRESZCZENIE

Artykut ma na celu opis specyfiki zaburzen jezykowych i poznawczych oraz zmian w za-
chowaniu i osobowosci w otgpieniu semantycznym (SD). SD, znane rdwniez jako wariant seman-
tyczny afazji pierwotnej postepujacej (sVPPA), jest postepujacym zaburzeniem neurodegeneracyj-
nym, charakteryzujacym si¢ utrata pamigci semantycznej. Pacjenci z SD maja zazwyczaj trudnosci
z aktualizacja wczesniej znanych wyrazow oraz rozpoznawaniem znajomych obiektow i twarzy.
Objawy kliniczne obejmuja anomi¢, wielomodalne zaburzenia rozumienia znaczen wyrazow, afazje
z zachowana ptynnosciag mowy i wzrokowa agnozj¢ asocjacyjna. Mowa pacjentow z SD charak-
teryzuje si¢ pauzami niezbednymi do znalezienia brakujacych wyrazow, zmniejszona czgstotli-
woscig wystepowania wyrazow samoznaczacych, obecnoscig parafazji semantycznych, zwigk-
szonym stosunkiem czasownikow do rzeczownikoéw oraz wieloscia powtorzen. Wraz z postgpem
choroby zmiany zachowania i osobowosci sa czgsto postrzegane jako podobne do tych obserwowa-
nych w otgpieniu czotowo-skroniowym.

Stowa kluczowe: otgpienie semantyczne, pamig¢ semantyczna, afazja, afazja z zachowang
plynno$cig mowy, anomia, wzrokowa agnozja asocjacyjna, zwyrodnienie ptatow czotowych i skro-
niowych

SUMMARY

The aim of the article is to describe the specificity of language, cognitive, behavioral and
personality changes in semantic dementia (SD). SD, also known as semantic variant primary pro-
gressive aphasia (svPPA), is a progressive neurodegenerative disorder characterized by loss of se-
mantic memory. SD patients generally have difficulty in generating familiar words and in recogni-
zing familiar objects and faces. Clinical signs include anomia, impaired comprehension of word
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meaning, fluent aphasia, and associative visual agnosia. Speech of SD patients is marked by word-
finding pauses, reduced frequency of content words, semantic paraphasias, increased ratios of verbs
to nouns, and multiple repeats. As the disease progresses, behavioral and personality changes are
often seen similar to those seen in frontotemporal dementia.

Key words: semantic dementia, semantic memory, aphasia, fluent aphasia, anomia, associa-
tive visual agnosia, frontotemporal lobar degeneration

WPROWADZENIE

Otepienie semantyczne to choroba neurozwyrodnieniowa, ktorej osiowym
objawem jest stopniowo nasilajgca si¢ utrata wiclomodalnej wiedzy semantycz-
nej przy wzglednie zachowanej sprawnosci podsystemu fonologicznego, morfo-
logicznego oraz syntaktycznego (Adlam i in. 2006; Rohrer i in. 2008). W toku
rozwoju choroby do izolowanych deficytow leksykalno-semantycznych dotacza-
ja inne zaburzenia poznawcze, ktore ulegaja uogoélnieniu. Ponadto u wigkszos$ci
pacjentow dochodzi do zaburzen behawioralno-osobowosciowych o ré6znym na-
sileniu. Deficyty te powodowane s przez obustronne — czgsto asymetryczne — za-
niki w przednich obszarach ptatow skroniowych moézgu. W badaniu histopato-
logicznym zazwyczaj stwierdza si¢ u chorych zanik neuronow oraz glejoze bez
bialek tau-dodatnich, lecz z wtrgtami ubikwityno-dodatnimi (pathology with
tau-negative, ubiquitin-positive) (Davies 1 in. 2005; Kertesz i in. 2005; Sikorska,
Liberski i Wszotek 2005). Wiek zachorowania przypada zwykle na okres mig-
dzy 55. a 70. rokiem zycia. Sredni czas trwania choroby od chwili pojawienia sie
pierwszych symptoméw do $mierci pacjenta wynosi zazwyczaj 7—8 lat (Hodges
iin. 2003; Roberson i in. 2005; Kertesz i in. 2007). W badaniach epidemiologicz-
nych nie stwierdza si¢ istotnej dysproporcji w liczbie zachorowan kobiet i mgz-
czyzn (Kertesz i in. 2007).

HISTORIA BADAN

Pojecie ofgpienie semantyczne wprowadzono i spopularyzowano na przeto-
mie lat 80. 1 90. XX w. (por. np. Snowden i in. 1989; Hodges i in. 1992). Jed-
nak przypadki osob z objawami tozsamymi z SD obserwowano i opisywano juz
na przetomie XIX i XX w. Wowczas okreslano je mianem gfuchota stowna badz
amnezja werbalna (por. np. Pick 1892, 1904; Dé¢jerine i Sérieux 1897; Rosenfeld
1909). Przez blisko siedem kolejnych dekad przypadki osob z cechami postepu-
jacych zaburzen o typie afazji spotykaty si¢ z niklym zainteresowaniem bada-
czy. W praktyce klinicznej klasyfikowano je zazwyczaj jako chorobe Alzheimera
(Alzheimer s disease — AD).
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W pierwszej potowie lat 70. XX. w. Elizabeth K. Warrington przebadata,
a nastepnie opisata przypadki trzech swoich pacjentdéw, u ktorych objawy klinicz-
ne tudzaco przypominaty symptomy opisane przez Arnolda Picka (1892, 1904,
1906). Badaczka zdiagnozowata u pacjentow postepujace trudnosci w nazywa-
niu pokazywanych przedmiotéw (anomi¢) oraz utrat¢ rozumienia znaczenia wy-
razOéw. Zaburzeniom jezykowym towarzyszyta wzrokowa agnozja asocjacyjna,
w ktorej spostrzezenia zostaja utworzone, lecz nie wywotuja sladow pamiecio-
wych, koniecznych by nada¢ tym spostrzezeniom znaczenie. Ponadto autorka ba-
dan stwierdzita, iz u pacjentow nie wystepuja deficyty pamieci epizodycznej ani
zaburzenia orientacji co do miejsca i czasu. Tym samym uchwycita najistotniej-
sza roznice pomiedzy objawami swoich pacjentoéw a zaburzeniami wystepujacy-
mi u chorych z alzheimerem (Warrington 1975). Spowodowato to, ze otgpienie
semantyczne zaczeto postrzegac jako odrebng jednostke kliniczng.

KLASYFIKACJA I TERMINOLOGIA

Jednostka chorobowa nadrzedng wobec otgpienia semantycznego jest zwy-
rodnienie ptatow czotowych i skroniowych (frontotemporal lobar degeneration
— FTLD). Mimo iz wspotczesnie badacze sg zgodni co do tego, ze FTLD stanowi
zréznicowang grupe objawow, to klasyfikacja poszczegoélnych jego wariantow
pozostaje ciagle kwestiag sporng. Jedna z popularniejszych klasyfikacji wyr6z-
nia w obrebie FTLD trzy gtéwne formy zespotow klinicznych: otepienie czoto-
wo-skroniowe (frontotemporal dementia — FTD), otgpienie semantyczne (se-
mantic dementia — SD) oraz afazje postgpujaca z zaburzong plynnoscia mowy
(progressive non-fluent aphasia — PNFA)' (por. np. Galariotis i in. 2005; Neary,
Snowden i Mann 2005). W innych klasyfikacjach zwyrodnienie ptatéw czoto-
wych 1 skroniowych dzieli si¢ tylko na wariant czotowy (frontal variant of FTD
— tvFTD)/wariant behawioralny (behavioral variant of FTD — bvFTD) oraz wa-
riant skroniowy (temporal variant of FTD — tvFTD)/wariant jezykowy (language
variant of FTD — IvFTD), przy czym wariant pierwszy jest utozsamiany z FTD,
a wariant drugi — z SD i PNFA (por. np. Bozeat i in. 2000; Perry i Hodges 2000;
McKhann 2001; Bidzan 2012).

W pierwszej dekadzie XXI w. zespot badaczy pod kierownictwem Marii
Luizy Gorno-Tempini zaproponowat nowg klasyfikacj¢ jednostek chorobowych
zwigzanych ze zwyrodnieniem ptatow czotowych i/lub skroniowych, ktore ob-
jawiaja si¢ wybiorczymi, postepujacymi zaburzeniami jezykowymi o dominuja-
cym charakterze. Ostatecznie wyodrgbniono trzy gléwne formy zespotow klinicz-
nych afazji pierwotnej postepujacej (primary progressive aphasia — PPA), takie

'W oryginalnym opracowaniu autorzy stosuja uproszczony termin progressive aphasia (PA).
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jak: wariant PPA z zaburzong ptynno$cig mowy (non-fluent variant of PPA — nfvP-
PA), wariant semantyczny PPA (semantic variant of PPA — svPPA) oraz wariant
logopeniczny PPA (logopenic variant of PPA — IvPPA) (por. Gorno-Tempini i in.
2004, 2008, 2011).

Objawy kliniczne, ktore obejmujg przede wszystkim stopniowo nasilajaca
sie, wielomodalng utrat¢ wiedzy semantycznej, sg najczesciej okreslane mianem
otgpienia semantycznego. Jednakze w literaturze przedmiotu mozna spotkac row-
niez inne nazwy i okreslenia opisowe tego schorzenia, m.in. takie jak ,,pierwotna
postepujaca czuciowa afazja transkorowa z agnozja wzrokows”, ,,pierwotna po-
stepujaca afazja semantyczna” (primary progressive semantic aphasia), ,,ptynna
postaé afazji pierwotnej postepujacej” (fluent primary progressive aphasia), ,,wa-
riant semantyczny afazji pierwotnej postepujacej” (semantic variant of primary
progressive aphasia — svPPA), ,,wariant skroniowy otgpienia czolowo-skronio-
wego (temporal variant of frontotemporal dementia — tvFTD), a w pi§miennic-
twie japonskim ,,afazja gogi” (jap. gogi; dost. ‘znaczenie stoéw’) (por. np. Kertesz,
Polk i Kirk 1992, 1998; Tanabe i in. 1992; Bozeat i in. 2000; Perry i Hodges 2000;
McKhann 2001; Gorno-Tempini 2004, 2011; Adlam i in. 2006).

Niezaleznie od opisanych powyzej roznic w klasyfikowaniu i nazywaniu
schorzenia objawiajacego si¢ postepujacymi deficytami jezykowymi o typie afa-
zji nie ma wsrdd badaczy watpliwosci co do tego, ze jest to catkowicie odreb-
na kategoria zaburzen, stanowiaca samodzielng jednostke kliniczna (por. Mesu-
lam 1982, 2001; Kertesz, Davidson 1 McCabe 1998, 2003; Jodzio 1999; Adlam
11n. 2006; Harciarek 1 Kertesz 2009; Olszewski 2008; Sitek 1 in. 2008; Harciarek
2012; Pachalska 2012).

CHARAKTERYSTYKA

Osiowym objawem otgpienia semantycznego jest stopniowa anomia pota-
czona z trudno$ciami w rozumieniu znaczenia uprzednio znanych wyrazéow. Zu-
bozenie leksyki oraz utrata wiedzy semantycznej dotyczy zaré6wno stownictwa
czynnego, jak i biernego (w mowie i pismie) (Kertesz, Davidson i McCabe 1998;
Grossman i Ash 2004; Hodges i Patterson 2007; Harciarek, Jesso i Kertesz 2008).
Poczatkowo deficyty w zakresie rozumienia dotycza przede wszystkim rzadko
uzywanych w danym jezyku nazw wiasnych osobowych i geograficznych oraz
chrematonimow (nazwy wtasne niektorych jednostkowych lub seryjnych wy-
tworow przemystowych) (Kipps, Knibb i Hodges 2007; Caine, Breen i Patterson
2009). Wraz z postgpem choroby problemy leksykalno-semantyczne obejmu-
ja takze wyrazy pospolite. Poczatkowo klopoty z aktualizacja moga dotyczy¢
jedynie wybranych kategorii semantycznych (category-specific deficits) (Lambon
Ralphiin. 2003). Z czasem obejmujg swoim zasi¢giem takze nazwy przedmiotow
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codziennego uzytku. Chorzy pytaja wowczas swoich opickunow o znaczenie nie-
ktorych wyrazow, zazwyczaj rzeczownikow, pojawiajacych sie w kierowanych do
nich wypowiedziach (por. np. OPIEKUN: — Podaj mi tarke. CHOrY: — Tarka? A co to
Jest tarka?) (por. Kertesz i in. 2010).

Utrata wiedzy semantycznej nie ma charakteru ,,czysto” jezykowego. Z cza-
sem deficyt semantyczny obejmuje wszystkie modalnosci, ktore umozliwiaja roz-
poznawanie obiektow rzeczywistosci pozajezykowej zmystem wzroku, shuchu,
dotyku, wechu czy smaku. Chory traci nie tylko mozliwo$¢ nazwania poszczegol-
nych obiektow, lecz takze rozpoznania ich specyficznych cech. Nie tylko nie po-
trafi nazwac papugi papugyq, lecz takze traci wiedzg o tym, ze ptak ten charakte-
ryzuje si¢ barwnym upierzeniem i mocnym hakowatym dziobem, a niektore jego
gatunki maja zdolnos¢ nasladowania mowy ludzkiej. Nie jest w stanie zaktualizo-
wac wyrazu kon, widzac fotografie zwierzecia czy styszac dzwigki rzenia.

Utrata wielomodalnej wiedzy pojeciowej r6zni zasadniczo chorych z AD lub
logopenicznym wariantem PPA od 0sob z SD. Ci pierwsi moga mie¢ problem
z poprawnym nazwaniem np. produktow zywnosciowych, ale bedg umieli wybrac
rzeczy potrzebne do przygotowania okreslonej potrawy i poddac je stosownej
obrobcee (pokroié¢, podsmazy¢, ugotowac itp.). Tymczasem pacjenci z SD nie begda
potrafili rozr6zni¢ poszczegdlnych produktow ani tez postuzy¢ sie nimi we wila-
sciwy sposob. Chorym z SD zdarza si¢ ,,ugotowac” zupe¢ na kaszy i kefirze albo
tez podczas przygotowywania salatki wydrazy¢ miazsz pomidora niczym gniazdo
nasienne z papryki (Sitek i in. 2008).

W toku choroby wypowiedzi pacjentdw z SD ulegaja postepujacemu zuboze-
niu treSciowemu (tzw. pusta mowa). Dominuja w nich czasowniki, brakuje nato-
miast rzeczownikow, ktore sa zastgpowane zaimkami wskazujacymi, np. ten, ta,
to, te; tamten, tamta, tamto; taki, taka, takie; tu, tam. Czgsto, nie mogac zaktuali-
zowac danego stowa, chorzy postuguja si¢ bardziej typowymi w ramach danej ka-
tegorii semantycznej kohiponimami (np. golgb zamiast kanarek, jabtko zamiast
mandarynka) lub hiperonimami (np. ptak zamiast kanarek, owoc zamiast manda-
rynka). Duzo rzadziej niz w innych chorobach neurodegeneracyjnych przebiega-
jacych z anomig pacjenci z SD postuguja si¢ peryfrazami badz wspomagajg si¢
gestykulacja. Odpowiedzi na pytania zadawane np. przez opiekundow stanowig
czesto niezrozumiale ciggi niepowigzanych ze sobg znaczeniowo wyrazow (naru-
szona taczliwos¢ leksykalna i frazeologia).

Prawie u wszystkich chorych z SD pojawiaja juz we wczesnym stadium cho-
roby glebokie zaburzenia pragmatyki jezyka. Przejawiaja si¢ one m.in. nadmier-
ng i niepohamowang rozmownoscia, wypowiadaniem niestosownych tresci, per-
seweracjami tematycznymi oraz stereotypiami (por. Kertesz i in. 2007, 2010).

Ponadto juz w poczatkowej fazie choroby pacjenci z SD ujawniaja specy-
ficzne problemy w czytaniu i pisaniu, okre$lane odpowiednio mianem dyslek-
sji powierzchniowej (surface dyslexia) i dysgrafii powierzchniowej (surface
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dysgraphia) (Jefferies i in. 2004; Caine, Breen i Patterson 2009; Fushimi i in.
2009). Najogolniej rzecz ujmujac, zaburzenia te charakteryzuja si¢ niepopraw-
nym czytaniem i zapisywaniem wyrazow, w ktorych relacja grafem — fonem pod-
czas czytania oraz fonem — grafem podczas pisania nie wyraza si¢ w stosunku
jeden do jednego, tzn. nie zachodzi $cista odpowiednios$¢ grafemiczno-fonemicz-
na. Problemy tego rodzaju ujawniaja si¢ w szczegdlnosci w wypadku jezykow
o tzw. glebokiej ortografii (deep orthography), np. w pisowni francuskiej albo
angielskiej (por. Frost, Katz i Bentin 1987; Katz i Frost 1992).

Osoby z SD zachowuja zasadniczo kompetencje fonologiczng oraz grama-
tyczng (morfologiczng i sktadniowg). W ich wypowiedziach stosunkowo rzad-
ko wystepuja parafazje fonemiczne oraz agramatyzmy (Adlam i in. 2006; Rohrer
i1in. 2008). Brak reakcji chorego na podpowiedz fonemiczng (np. podanie poczat-
kowej sylaby wyrazu) podczas rozwigzywania przez niego krzyzowek lub gry
w scrabble takze dowodzi, ze zaburzenie dotyczy poziomu semantycznego, a nie
fonologicznego (Sitek i in. 2008). Pacjenci z SD nie maja trudnosci z powtarza-
niem wyrazéw ani catych zdan, ale i podczas tego rodzaju prob ujawniajg si¢
u nich problemy z rozumieniem (por. np. BADAIACY: — Prosze powtorzy¢ nastepu-
Jjgce stowa: jabtko, okno, but. CHorY: — Jabtko, okno, but. Co mam zrobi¢? Co to
Jjest jabtko?) (Harciarek 2012). Podczas definiowania okreslonych nazw czy po-
je¢ osoby z SD podaja zazwyczaj bardzo ogdlne lub catkowicie btedne definicje
(Kipps, Knibb i Hodges 2007). Degradacja pamigci semantycznej powoduje osta-
tecznie mutyzm (Kertesz i in. 2008).

W toku rozwoju choroby do izolowanych deficytow leksykalno-semantycz-
nych dotgczaja inne zaburzenia poznawcze. Jednymi z pierwszych objawow sg
zaburzenia gnozji wzrokowo-czuciowej o typie asocjacyjnym (Kertesz, Davidson
i McCabe 1998; Jodzio, 1999). Pacjenci lepiej rozpoznaja wzrokowo badz doty-
kowo przedmioty, ktorych czgsciej uzywaja (np. widelec jest lepiej identyfikowa-
ny niz otwieracz do konserw) (Hodges i Patterson 2007). U niektérych chorych
z SD obserwuje si¢ takze prozopagnozj¢ (uposledzenie zdolnosci rozpoznawania
twarzy znajomych osob) potaczong z utratg wiedzy na temat okreslonych osob.
Poczatkowo problem obejmuje przede wszystkim cztonkow dalszej rodziny czy
rzadziej spotykanych znajomych, z czasem dotyczy takze najblizszych chorego
(Thompson, Patterson i Hodges 2003; Hodges i Patterson 2007).

W miarg postepu choroby opisanym powyzej zaburzeniom poznawczym za-
czynaja towarzyszy¢ zaburzenia zachowania charakterystyczne dla wariantu czo-
towego FTD. Szczegdlnie czgsto w tej grupie pacjentow obserwuje si¢ nadmierng
towarzyskos$¢ orazrozhamowanie. Czasami obserwuje si¢ rowniez tzw. zachowanie
uzytkownika, ktore jest przejawem zaleznosci pacjenta od bodzcow z otoczenia
odbieranych wzrokowo (environmental dependency). Chory sigga automatycznie
po przedmioty lezace w polu widzenia i uzywa ich zgodnie z przeznaczeniem,
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np. widzac grzebien, zaczyna si¢ czesac, widzac padajacy za oknem deszcz, roz-
ktada w pokoju parasol. Postepuje tak, mimo iz nie wynika to ani z jego aktual-
nych zamiarow, ani potrzeb (Sitek i in. 2014). Niektorzy pacjenci przejawiaja
rozne zachowania kompulsywne, np. moga godzinami uktada¢ puzzle lub nie-
ustannie spogladaja na zegarek (Seeley i in. 2005). Podobnie jak pacjenci z beha-
wioralnym wariantem FTD osoby z SD mogg ujawnia¢ zmiany co do preferencji
zywieniowych oraz obsesje na punkcie niektorych produktéw (food fads), np. nie-
ustajgca che¢ jedzenia tylko banandow lub stodyczy potaczona z piciem wytacz-
nie mleka (Kertesz 2006). Zmiany te mogg obejmowac rowniez proby spozywa-
nia produktéw niejadalnych (Snowden i in. 2001).

Mimo nasilajacych si¢ deficytow jezykowo-poznawczych oraz behawioral-
no-osobowosciowych pacjenci z SD ujawniaja zaskakujaco dobrze zachowana
pamig¢ epizodyczng oraz pamig¢é autobiograficzng (Kertesz, Davidson i McCa-
be 1998; Graham i in. 2000; Hodges i Graham 2001; Scahill, Hodges i Graham
2005). Nie obserwuje si¢ u nich réwniez deficytow w zakresie orientacji w miej-
scu i czasie (Hodges i in. 1992). Zazwyczaj takze majg dobrze zachowane funkcje
percepcyjno-przestrzenne oraz zdolnosci motoryczne (Kertesz, Polk i Kirk 1992;
Kertesz, Davidson i McCabe 1998).

KRYTERIA DIAGNOSTYCZNE

Kryteria diagnostyczne ot¢pienia semantycznego zostaly opracowane po raz
pierwszy przez Johna R. Hodgesa i wsp. w 1992 r., a nast¢pnie uszczegoétowione
w 1998 r. W 2011 r. zespot badaczy pod kierownictwem Marii Luizy Gorno-Tem-
pini zaproponowal nowe, liczace trzy poziomy, kryteria diagnostyczne obejmuja-
ce badania neuropsychologiczne, neuroobrazowe oraz histopatologiczne.

Rozpoznanie kliniczne SD? (poziom pierwszy) mozna postawi¢, gdy zabu-
rzone jest nazywanie konfrontacyjne oraz rozumienie pojedynczych stow. Dodat-
kowo muszg by¢ obecne co najmniej trzy z nastepujacych cech: zaburzona wiedza
o przedmiotach (w szczegodlnosci rzadko stosowanych lub mato znanych), dyslek-
sja lub dysgrafia powierzchniowa®, zachowane powtarzanie i/lub zachowana eks-
presja stowna (gramatyka, artykulacja).

Dodatkowym aspektem wzmacniajacym rozpoznanie kliniczne sg wyni-
ki badan neuroobrazowych (poziom drugi). W badaniu MRI musi by¢ widocz-

2 W nomenklaturze M.L. Gorno-Tempini i wsp. jest to wariant semantyczny afazji pierwot-
nej postepujace;.

3 W opinii E.J. Sitek i wsp. (2014) dysleksja i dysgrafia powierzchniowa jako objaw w SD
ma niewielkie znaczenie diagnostyczne w wypadku jezyka polskiego, gdyz w polszczyznie relacja
grafem — fonem (i odwrotna) jest zasadniczo regularna, a odstgpstwa dotycza wyrazow zapozyczo-
nych o niskiej lub bardzo niskiej frekwencji (np. pinceta, loggia), co powoduje, iz bledy dyslektycz-
no-dysgraficzne moga zaleze¢ od wyksztalcenia pacjenta.
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ny dominujacy zanik przedniej czesci ptata skroniowego, a w badaniu PET i/lub
SPECT nalezy stwierdzi¢ hypoperfuzje w powyzszych okolicach mézgowia. Wy-
niki badania histopatologicznego (poziom III) powinny wskazywac¢ na konkretng
patologi¢ neurozwyrodnieniowg, np. FTLD-tau (frontotemporal lobar degenera-
tion tau), FTLD-TDP (frontotemporal lobar degeneration-transactive response
DNA binding protein) lub obecno$¢ znanej patologicznej mutacji (Gorno-Tempini
iin. 2011).

Rozpoznanie SD wymaga przeprowadzenia petnej diagnostyki neuropsycho-
logicznej, aby wykluczy¢ zaburzenia poznawcze specyficzne dla innych choréb
neurodegeneracyjnych. Wedlug Emilii J. Sitek i wsp. (2008) neuropsychologicz-
na diagnoza réznicowa SD w zakresie podstawowym powinna obejmowac oceng:
pamigci (semantycznej, epizodycznej i operacyjnej), funkcji wzrokowo-prze-
strzennych, gnozji wzrokowej, zdolnos$ci rozwigzywania problemow niewerbal-
nych oraz funkcji jezykowych. Wskazane bytoby uzupetni¢ ja rowniez o ocene
funkcji wykonawczych, kalkulii oraz praks;ji.

Diagnostyka funkcji jezykowych powinna by¢ wykonana przez wspotpra-
cujacego z neuropsychologiem neurologopede (ewentualnie gerontologopedg).
Powinna obejmowac¢ ocen¢ mowy spontanicznej (pod wzgledem poprawnosci
wymawianiowej, gramatycznej i leksykalnej), fluencji stownej, nazywania kon-
frontacyjnego obiektow prezentowanych wzrokowo, powtarzania i aktualizacji
ciggoéw zautomatyzowanych, rozumienia wyrazow, wyrazen, fraz i zdan (prostych
i ztozonych sktadniowo), wiedzy semantycznej oraz czytania i pisania. Najwaz-
niejszym elementem diagnozy funkcji jezykowych powinna by¢ ocena glgboko-
$ci anomii i dominujacego typu bledow w nazywaniu (Roher i in. 2008). Podczas
badania nalezy uwzgledni¢ najwazniejsze typy anomii, takie jak: anomia prio-
prialna (zaburzenie aktualizacji nazw wlasnych), anomia apelatywna (zaburze-
nie aktualizacji rzeczownikoéw pospolitych), anomia selekcji stow (word selection
anomia), np. jabtko w znaczeniu ‘mandarynka’, Jan Pawel Il w znaczeniu ‘Fran-
ciszek’, anomia specyficznych kategorii semantycznych (category-specific ano-
mia), anomia wielomodalna (modality-specific anomia) (McKenna i Warrington
1980; Semenza 1997; Harley 2008; Kertesz 2010).

Przy ocenie funkcji jezykowych mozna wykorzystac¢ narzedzia diagnostycz-
ne przeznaczone do badania osob z afazjg poudarowg oraz inne testy jezykowe,
takie jak np. Bostonski test do diagnozy afazji (Boston Diagnostic Aphasia Exa-
mination — BDAE; w tym wybrane proby z baterii BDAE w opracowaniu Han-
ny K. Ulatowskiej, Marii Sadowskiej i Danuty Kadzielawy) (Goodglass i Kaplan
1983; Ulatowska, Sadowska i Kadzielawa 2004), Bostonski test nazywania (Bo-
ston Naming Test — BNT) (Kaplan, Goodglass i Weintraub 1983), Zachodnia ba-
teria do diagnozy afazji (Western Aphasia Battery — WAB*; w opracowaniu Marii

* Dostepna jest juz zrewidowana wersja narzedzia (Kertesz 2007).
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Pachalskiej i Bruce’a D. MacQueena) (Kertesz 1982; Pachalska i MacQueen
1997), Zestaw prob do badania procesow poznawczych u pacjentow z uszkodze-
niami mozgu opracowany przez Wtodzimierza Luckiego (1995), Stownik ze Ska-
li inteligencji Wechslera dla dorostych — wersja zrewidowana (Wechsler Adult
Intelligence Scale-Revised — WAIS-R; w wersji polskiej zrenormalizowanej)
(Pearson Education 2008; Brzezinski i in. 2004), Test fluencji stownej (Control-
led Oral Word Association Test — COWAT) (Benton i Hamsher 1976), Kalifornij-
ski test uczenia si¢ jezykowego (California Verbal Learning Test — CVLT) (De-
lis i in. 1987) czy Test rozumienia pojec¢ stownych (Verbal Concept Attainment
Test — VCAT) (Rosen 1962). Niestety, czgsci z tych narzedzi nie poddano w Pol-
sce adaptacji, standaryzacji ani normalizacji.

LECZENIE FARMAKOLOGICZNE
I TERAPIA NEUROLOGOPEDYCZNA

Proby leczenia farmakologicznego SD — w tym chocby spowalniania proce-
su neurodegeneracyjnego — nie przyniosly dotad zadawalajacych rezultatow. Le-
kami psychotropowymi niweluje si¢ objawy neuropsychiatryczne, takie jak roz-
hamowanie, taknienie stodyczy czy zachowania przymusowe (Hodges i Patterson
2007; Pachalska 2008).

Pozytywne rezultaty w poczatkowym stadium choroby przynosi terapia neu-
rologopedyczna, ktorej gtownym celem powinna by¢ poprawa zdolno$ci komuni-
kacyjnych pacjenta. W trakcie rehabilitacji terapeuta powinien si¢ skupia¢ na pod-
trzymywaniu zachowanych umiejetnosci jezykowych, umiejetnosci konstruowa-
nia wypowiedzi, korzystania ze wskazowek i podpowiedzi stownych. Powinien
rowniez ktas¢ nacisk na tworzenie strategii kompensacyjnych w porozumiewaniu
si¢ oraz wskazywac alternatywne metody komunikacji (uzywanie gestow, ryso-
wanie, poslugiwanie si¢ stownikiem obrazkowym itp.).

Jak dowiodta metaanaliza Mayi L. Henry, Pélagie M. Beeson i Stevena
Z. Rapcsaka (2008), rehabilitacja w zakresie anomii semantycznej przynosi po-
zytywne rezultaty. Pacjenci ucza si¢ na nowo zapomnianych wyrazoéw i znaczen.
Przywotywane wyniki niektérych badan dowodza rowniez, iz ¢wiczenia leksy-
kalno-semantyczne moga spowalnia¢ post¢p anomii. Autorzy podkreslaja jed-
nak, ze wysitki terapeutyczne przynosza korzysci we wczesnych stadiach cho-
roby, gdy zachowana wiedza semantyczna oraz wzglednie poprawnie dziatajaca
pamig¢ epizodyczna wspierajg nauke.
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PODSUMOWANIE

Otepienie semantyczne pozostaje powaznym problemem wspotczesnej na-
uki — zar6wno na etapie stawiania rozpoznania, jak i w trakcie procesu terapeu-
tycznego. Ocena neuropsychologiczna oraz neurologopedyczna jest niezbednym
elementem diagnozy réznicowej SD. Wymaga zastosowania zaréwno standardo-
wych metod oceny funkcji poznawczych (w tym poznawczej funkcji jezyka), jak
i dynamicznych prob eksperymentalnych. Terapia farmakologiczna oferuje nie-
wielkie korzysci terapeutyczne. Istotnym elementem procesu terapeutycznego
jest — w poczatkowej fazie choroby — rehabilitacja neurologopedyczna (gtownie
¢wiczenia leksykalno-semantyczne). Wazne jest rdwniez zapewnienie pomocy
psychologicznej opiekunom chorych z SD oraz ich odpowiednia psychoedukacja.
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